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R E S U M O 
A “C constitui a doença genética letal mais comum 
na raça branca e comparativamente, rara na raça negra. Ela ë 
detectada com aumentada frequencia em crianças maiores, ado- 
lescentes e ainda, em adultos jovens. 
Este trabalho apresenta dois casos de FC em uma fa 
milia de cor negra, bem como o levantamento nos demais mem - 
bros, através da dosagem de cloretos e sõdio no suor e do 
Raio-X de tõrax naqueles com estes valores alterados. 
Nestes casos, o quadro clinico ê pulmonar, sendo 
este o de maior morbidade e mortalidade. 
Salientamos. também, o método diagnóstico, que ain 
da ë pouco conhecido em nosso meio.
,› 
ÃHIBQBHEÃQ 
Este trabalho tem como objetivo apresentar uma revi 
são bibliográfica sobre fibrose cística, salientando sua inci 
dência na raça negra e seu carater familiar, através da apre- 
sentaçao de dois casos e do levantamento nos demais membros 
em uma familia de raça negra. Finalmente, damos um enfoque ao 
método diagnõstico e sua interpretaçao, além de destacar-mos 
o quadro pulmonar da doença, que está presente na maioria dos
4 casos e e o de maior morbidade e mortalidade.
I
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REVISÃO BIBL IOGRÃFICA 
A FC ë uma exocrinøguja hereditária, envolvendo diferen- 
res Õrgãos, caracterizada principalmente, por comprometimento 
bronco-pulmonar progressivo, insuficiência pancreãtica e incapa- 
cidade de secretar suor hipotõnico. 
A mais antiga referência ã FC data de 1874, quando Demme 
encontrou em um recém-nascido a presença de fezes abundantes, fê 
tidas e gordurosas, relacionadas a alteração dos canais excretõ-
A rios do pancreas. (13) 
Em l928, Fanconi, na Suêcia, verificou que certas crian- 
ças, sob o diagnóstico de “sindrome celíaca" qfsentavam sinto - 
matologia, inclusive bronquite, precocemente na infância; em 
1936, ele mesmo referiu a relação entre fibrose cística congêni-
A ta do pancreas e bronquiectasias. 
Em 1938, Dorothy Andersen e Blockfan õ May, nos EUA, re- 
conheceram a FC como uma desordem pouco comum na infância, ampli 
sido o quadro clinico e explicando esta morfologia. (24) 
Por volta de 1953, Darling (31), diSant'Agnese (21) e ou 
tros, instituiram que em 99% dos pacientes com FC existia um ele 
vado nível de cloretos de suor, sugerindo ser devido a defeitos
^ nas glandulas sudoriparas. (33) 
O teste de suor foi modificado em 1953 por Gilson e Coo- 
ke, que introduziram a iontoforese de pilocarpina, para estimu - 
lar localmente o suor. 
Em recentes estudos, um certo numero de autores tem 
observado que a FC ocorre em mais de um caso numa determinada
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família, levando com isto, ao reconhecimento desta afecção cg 
mo uma condiçao geneticamente determinada e, provavelmente , 
um erro no metabolismo ou desenvolvimento enzimãtico. A verda 
deira natureza desta doença continua ainda desconhecida.
^ A incidencia da FC em crianças de origem caucasiana 
é de l:2000 nascidos vivos e em criança de raça negra é de 
l:l7000, nawwﬁñndo ambos os sexos (3,8,42). 
Os Õrgãos mais afetados são O pâncreas e 0 pulmão , 
mas anormalidades sao encontradas também no suor e na saliva, 
os quais tem valor diagnõstico; e, com o progredir da doença, 
alterações tém sido vistas também no fígado e vesícula biﬁar. 
As glândulas de secreção exécrina ao longo de todo 
o trato digestivo, estão comprometidas em graus variãveis. 
»~ z ~ Ao nascimento, o pancreas ja apresenta alteraçoes e 
videntes.lks düctulos a secreçao impactada leva ã fibrose e 
consequente dilatação. A progressiva fibrose pode levar ã 
destruiçao das ilhotas de Langerhans, ocasionando Diabetes Me 
llitus. 
Nos düctulos biliares¬ pode haver um tampao delúle; 
seguindo-se fibrose e pericolangite. Em poucos pacientes ocor 
re cirrose. 
As lãndulas salivares apresentam anormalidade prin U0 
Cipalmente nas glândulas de secreção mucosa, que são as glãn- 
dulas sub-lingual e bucal. 
O aparelho reprodutivo mostra também alterações. Os 
vasos deferentes podem estar atrésicos e a espermatogénese di_ 
minuída ou ausente. No sexo feminino, podem ocorrer alteagoes 
nas glândulas produtoras de muco no cérvice uterino e a mama , _ “_
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pode mostrar agenesia lobular, ductos esparsos e tecido fibro 
so abundante. 
Apesar do conteúdo de eletrõlitos no suor estar al- 
terado, nenhuma anormalidade estrutural tem sido descritaçnas 
glãndulas sudoriparas. 
No pulmão, as alteraçoes mais comuns sao vistas no 
epitélio e submucosa, sendo que no parênquima são menos ummns 
__ 4 ^ A Alteraçoes no movimento ciliar da arvore traqueobronquica tem sido descri 
tas. (8.32.43). 
~ 4 ~ A lesao pulmonar inicial e causada pela obstruçao 
das pequenas vias aereas. O muco retido nos bronquiolos dis - 
tais torna-se infectado e apos, hã hipertrofia das glandulas 
secretoras de muco. A secreção infectada ë espessa e dificil 
de expelir, levando ã atelectosia, alternando com áreas de en 
fisema. O epitëlio peri-brõnquico ë destruído pela infecção , 
1eVand° ã fibrose peribrõnquica, enfraquecimento da parede e 
posteriomente, bronquiectasias. A progressiva fibrose leva a 
distúrbios da circulaçao vascular, culminando com insuficien- 
cia respiratõria e cor-pulmonale. 
A manifestação fisiológica inicial do quadro respi- 
ratörio ê a desproporção ventilação~perfusão, devido a distri 
buição deseigual nas pequenas vias aérea, resultando uma dimi 
.-.. ~ nuiçao na tensao do oxigênio arterial. 
O quadro clinico tipico resulta em envolvimento pul 
monar e/ ou pancreãtico, mas outras manifestaçoes menos cmmns 
podem ser encontradas. 
O ileo meconial ë a manifestação mais precoce e ocqr
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A insuficiência pancreãtica, manifestada clinicamen 
re em 10% dos casos. 
OO C) axo te em a 90% dos casos, ë caracterizada por fome, baixo ga 
nho de peso, cõlicas, distensão abdominal e sindrome de mal - 
absorçao. 
O envolvimento pulmonar ë característico e ë respon 
sãvel por 95% da mortalidade e morbidade.(l8,43) 
O achado clínico mais comum, associado com comprome 
timento pulmonar leve, ë a tosse.(5,43), que se agrava em cur 
to espaço de tempo quando não tratada. Outras manifestações 
._ ~ A ` 4 ‹ comuns sao a diminuiçao da tolerancia a exercicios fisicos e 
hipocratismo digital. O que caracteriza o quadro pulmonar,com 
o evoluirda doença, são as pneumonias de repetição. 
As complicaçoes em geral, aumentam com o progresso 
da doença. No recem-nascido, ictericia obstrutiva pode ser 
_ A ~ f-I vista.No lactente incluem ma rotaçao, volvo, peritonite, ilco 
meconial equivalente, hipoproteinemia e edema. Empiema, prix 
cipalmente por stafilococus. pode ocorrer em qualquer epoca , 
mas ë Qbsorvado mais no lactente. O prolapso retal tem maior 
incidência no perido de l a 5 anos. Hemoptise e pneumotõrax 
podem ser vistos apõs os 15 anos. Polipo nasal e sinusite sao 
mais encontrados quando o Raio-X de tõrax ë pouco alterado. 
Complicaçoes menos comuns: diabetes insipidus, este 
rilidade, anemia. hemorragia secundária a déficit de vitamina 
K, cirrose biliar, retardo na puberdade, ginecomastia, pancre 
atite, desidrataçao hiponatremica e mais raramente, raquitis 
mo. 
O diagnõstico ë relativamente facil, baseado na his 
pa»
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tõria clinica, Raio-X de tõrax e dosagem de sõdio e cloretos no 
suor, sendo este mëtodo pouco usado e poucas pessoas sabem inter 
pretã-lo. E este ë um dos motivos pelos quais a doença ë pouco 
diagnosticada em nosso meio, nao devendo ser confundida com ou 
tras afecções pulmonares como coqueluche, asma, bronquiectasias 
por outras causas, tuberculose, disautonomia familiar, hipogama- 
globulinemia e deficiência deal-antitripsina; e com afecções gas 
tro intestinais como obstrução no período neo-natal, desnutrição 
diarreia crõnica, síndrome de mal absorção, doença celíaca, hipo 
A 4 ^ plasia do pancreas exocrino, intolerancia ou alergia ao leite de 
vaca, sindrome de Shwachman. 
Existe uma boa correlação entre os achados radiolõgicos 
e o estudo da função pulmonar. Inicialmente, observa-se ao Raio 
.ú ~ ^ -X de torax hiperinsuflaçao, espessamento da parede bronquica, e 
evideñxcia de secreções retidas, com ãreas de atelectasia e enfi
A sema. Mais tarde, observa-se fibrose peribronquica, bronquiecta- 
sias e infiltrados crõnicos. Os achados radiolõgicos mais comuns 
sao nos lobos superioresxzﬂwmar de que a doença geralmente nao 
ë localízaó; 
A meta bãsica, para o tratamento da FC ë evitar a pro - 
gressão da lesão pulmonar e suprir a dificiëncia nutricional. 
O prognõstico depende quase inteiramente,“da evoluçao do 
quadro pulmonar. 
Em 1948, a maioria dos pacientes morria no 19 ano de vi- 
da. Em l964, a expectativa de vida passou para 12 anos e atual - 
mente ë de 20 anos. Isto deve-se ao fato da melhoria das tëcni - 
cas operatõrias (18,32,43) do advento de antibiõticos eficazes, 
do diagnõstico precoce, e de um adequado programa de tratamento
/







CASUÍSTICA E MÉTODO 
Baseado em um caso de diagnõstico de FC em paciente 
de cor negra internado no Hospital Infantil Joana de Gusmão e,
, por ser uma doença hereditaria, realizamos o levantamento fa- 
miliar nos demais membros da família, procedente de Laguna, 
S.C. 
Caso I: A.S., sexo feminimo, 7 anos, negra. Desde o 
nascimento vem apresentando tosse produtiva com expectoraçao 
amarelada. Aos 6 meses de idade iniciou com quadro de infec - 
~ 4 , ... , _ _ _ cao de vias aereas de repetigao, inclusive sinusite, que se 
mantêm até hoje. Esteve internada vãras vezes em hospitais de 
sua localidade e no Hospital Infantil Joana de Gusmao com qua 
dro de broncopneumonia, quando foi diagnosticado FC. 
Atualmente refere intensificação progressiva da tos 
se, anorexia e febre. 
Ao exame físico apresenta: peso - l7kg, estatmna - 
l,36m. 
Tõraxz tiragens intercostais e supra-esternais. Ã 
ausculta pulmonar, estertores sub-crepitantes difusos. 
Apresenta hipotrofia muscular, sendo que os outros 
dados de exame fisico sao normais. 
Exames Complementares: 
Hemograma: discreta anemia, leucocitose com desvio 
para a esquerda. 
Parcial de urina: sem alteraçãoes. 
PPD: não reator 
Bacte?ioscopia e cultura da secreção nasal: Stafílo
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cocus aureus. 
Escarro: BAAR negativo e cultura: Pseudomanas aeruginosa 
Secreçao orofaringe: Raerugínosa. 
Exame de fezes: gorduà fecal, teste D'xilose e lactose 
normais. 
Dosagem de imunoglobulinas: 
Ig A = 41,5mg% (N=9o-450)/ 
Ig G = 789mg% (N=soo-1500) 
Ig M = 39,2mg% (N=7o-290) 
Teste do suor: 
c1= 152,7mEq/1 
Na= 128 mEq/l 
Raio-X de tõrax em PA (ver fig.l) e perfil: condenções 
alveolares em ambos os pulmões, espessamente generalizado das pa 
redes brõnquicas. Coração normal, seios costo-frënicos livres. 
Compatível com mucoviscidose mais pneumopatia aguda. 
Caso II: (Irma): M.F.S., sexo feminino, 14 anos, negro. 
Desde os 5 anos de idade apresentou episõdios de bronquite asmã- 
tica e broncopneumonia de repetição, sendo internado por varias 
vezes. Apõs os 10 anos de idade, tornou-se assintomätica. 
Atualmente, apresenta ao Raio-X de tõrax (ver Fig.2)zhi- 
perinsuflaçao pulmonar, espessamento da parede brõnquica, presen 
ça de lesão intersticial bilateral. Hilos aummúadmsde'wﬂume,rmo-
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vavelmente por adenomegalia. 
Coração normal; Seios costo-frênicos livres. 
Teste do suor : Cl= l43mEq/1 
Na= l35mEq/l 
Caso III (irmaão): J.S., sexo masculino, 13 anos, 
negro. Assíntomãtico, com Raio-X de tõrax normal. 
Teste de suor: Cl= 75mEq/1 
Na= 86mEq/l 
Caso IV (Irmão):L.S., sexo masculino, 17 anos, negro 
.. Assintomatico, com Raio~X de tõrax normal. 
Teste do suor: Cl= 7lmEq/l 
Na= 99mEq/1 
Caso_Y;(pai): L.S., sexo masculino, 37 anos, negro. 
Assintomãtico, com Raio-X de tõrax normal. 
Teste do suor: Cl= l55mEq/1 
Caso VI (mãe): M.L.S., sexo feminino, 35 anos, ne - 
gra. Assintomãtica. 
Teste do suor: C1=26mEq/1 
Na= 54mEq/1 
Em todos os pacientes sintomãticos, foram realiza - 
das 3 dosagens de cloretos e sõdio no suor, em ocasiões dife- 
rentes, sendo que os resultados citados constituem a média 
dos valores encontrados.
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METODO DE COLETA DO SUOR 
Nem sempre ë fäcil induzir um paciente a suar espontanea 
mente em quantidade suficiente para se obter uma amostra adequa- 
da ã analise quimica. Por este motivo, descobriu-se uma tëcnica 
conhecida como iontoforese de pilocarpina, onde uma corrente elš 
trica ë usada para conduzir a pilocarpina, droga que estimula as 
glândulas sudoriparas. O suor, assim produzido, pode então ser 
coletado ou pode ser analisado imediatamente usando-se um eletro 
do sensível para cloretos aplicado na pele ou um medidor de con 
dutividade elétrica. (32) 
Locais de coleta: face interna do antebraço, regiao dor- 
sal ou anterior do tõrax. 
A 4 Lavar o local de coleta com agua destilada, secando apos 
com gase seca e limpa. 
Embeber uma gase com nitrato de pilocarpina e conectar 
com placa de Pb-polo positivo.
~ Embeber uma segunda gase com soluçao de agua + 0,04 de 
pilocarpina e conectar com a placa de Pb-polo negativo. 
Fixar as placas com tiras de Borracha, sem deixar que as 
placas toquem a pele do paciente devido ao risco de queimaduras. 
Ligar o aparelho com corrente de 2m Amperes durante 2 mi 
nutos e de 4m A durante 7 minutos. 
Desligar. 
Retirar a faixa de borracha, placas de Pb, gases, e la - 
var o local com agua destilada e secar. 
A região onde estava o polo positivo (pilocarpina)
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ë recoberta com uma placa coletora vedade.com esparadrapo. 
Instalar uma lâmpada de 40 watts ã 30 cm de distân- 





Coletar o material ( aproximadamente O,5cc) com pi- 
Thomaz. 
Recolocar a placa coletora novamente, se necessário 
Em lactentes, valores acima de 40-50 mEq/l de clore 
suspeitos; em crianças e adolescentes considera-se 
valores acima de 50~6O mEq/l; enquanto que em adultos 
valores acima de 80~l0O mEq/l são anormais.
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(IO M El¶T`Ã R I()S 
A FC em crianças brancas ë a mais comum doença hereditš 
ria fatal, sendo que em crianças negras a mais comum ë a anenúa 
falciforme, com a incidência de l:625 nascidos vivos. (28) 
A maioria dos autores acredita que a hereditariedade da 
FC se faz através de um gen autossõmico recessivo, havendo uma 
deficiência ou anormalidade em uma importante proteina humana, 
provavelmente uma enzima. (3,8,32,43) Outros autores, no entanto 
consideram os pacientes homozigotos para locus multigënicos liga 
dos prõximos ou locus completos para FC, ou que eles sao homozi- 
gotos para o gen da FC e que a doença ë alterada por genes modi- 
ficadores. (l8,38) Pensou-se ainda, que a FC resultaria de um fa 
~ ,× A tor circulante, no qual o pulmao, o pšpncreas e as glandulas su- 
doriparas poderiam herdar independentemente a capacidade de meta 
bolizar esta substância, o que explicaria as diversas manifesta- 
ções clinicas encontradas. 
.- 
No nosso estudo ficou evidenciado o carater hereditãrio 
da doença, pelo comprometimento de mais de um membro da família: 
O heredograma ficou assim constituido: 
EÇa= Cloretos altos, Raio-X normaL 
assintomãtico _ o 
'7 3'a 358 ®= Sem alterações. 
Z Ê Cloretos altos, Raio-X altera- 
' do, assintomãtico atualmente. 
ovula. °= Cloretos altos, Raio-X altera- 
l7a a lša 7m a do , sintomãtica. "Y .. 1
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Notamos que os filhos vivos sao acometidos pela FC 
em 100%, devendo-se a isto o fato de o pai ser homozigoto re- 
cessivo e a mãe ser portadora. A probabilidade de terem um fi 
lho genotipicamente normal não existe e a de terem um portador 
U1 É o\° ë de 
... A Dois filhos e o pai sao assintomaticos, uma das fi- 
lhas jã foi sintomãtica e a outra ainda apresenta sintomatolo 
gia, sendo que em ambos as manifestaçoes sao pulmonares. 
Tem-se observado que a clﬁúca ë semelhante em uma 
mesma familia (18) e que podem existir formas frustras com 
pouca ou nenhuma sintomatologia. (8) 
O caso I apresenta uma desnutrição de II grau, mas
A 
o seu desenvolvimento estatural estã normal. O ganho de peso 
ë na verdade, utilizado como um dos meios de avaliar a gravi; 
dade da doença e ã resposta inicial ã terapia. (34) A queda 
de peso acompanha a deteriorização pulmonar. (18) A maioria 
dos pacientes com FC que sobnndvan até a adolescencia tem es- 
tatura no limite normal e quando hã retardo severo no cres- 
cimento, nunca se atribui ã FC isolada e sim a outras etiolo- 
gias. (20) Evidências de um menor crescimento com sindrome de 
mal absorção são mais comumente observados quando existe insp 
A ø .-_. ficiencía pancreatica. (ll) A desnutriçao apresentada pelo ca 
so I deve-se provavelmente ao fato de a paciente apresentar 
anorexia pelas infecções recidivantes dasvias aéreas. O nivel 
sõcio-econômico parece não influir neste caso, jã que seus ip 
mãos têm desenvolvimento pondo-estatural dentro da normalida- 
de.
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Esta paciente apresenta quadros de pneumonias de repeti- 
~ 4 .- çao e ja apresentou um episodio de sinusite, o que ë bem caracte 
ristico em crianças com FC. 
O microorganismo peralmente responsável por estas infec- 
ççoes ë o Stafilococcus aureus, que ê achado tão frequentemente, 
sugerindo que estes pacientes apresentam uma especifica predispp 
sição para infecção estafilocõcica. Alguns autores consideram 
que o Stafilococcus ë tao importante para a FC como o Streptococ 
cus e para a febre reumãtica. (8) 
Outro germe também encontrado ë o Haemophilus influenzae 
em pacientes mais jovens, e mais tarde o germe que predomina ë 
a Pseudomonas aeruginosa. (4,l9,38) Uma alta percentagem destes 
pacientes tem um tipo peculiar de Pseudomonas em que a morfolo - 
gia ë extremamente mucõide. Esta morfologia colonial mucõide ' ê 
encontrada em poucos outros estados patolõgicos. (27,43) Esta va 
riante ë mais prevalente em pacientes cronicamente infectados e 
está relacionado com um pior prognõstico. (27) A cultura do es - 
carro no caso I, demonstrou q_presença de P. aeruginosa, signifi 
cando que a paciente apresenta uma infecção crônica e doençanwis 
avançada. 
Ainda no caso I, os teste de gordura fecal, D'xilose e 
lactose estão normais. A paciente não apresenta insuficiência 
pancreãtica, mas provavelncrte tem lesão anatonica cor funcao 
pancreãtica mantida. (4,l8) 
Pacientes com hipogamaglobulinemia tem doença pulmonar 
menos severa do que outros com o mesmo tempo de evolução da do - 
ença, com niveis de imunoglobulinas normais ou aumentados. A pro 
gressão da doença pulmonar pode ser em parte, a resposta hiperi- 




diminuidos de imunoglobulinas (IgG, IgA e IgM), o que nos le- 
va a crer que sua evoluçao seja menos grave. 
As dosagens de sõdio e cloretos no suor estão bas - 
tante aumentadas no caso I, sendo que estes valores consti-; 
tuem a mëdia das vãrias dosagens realizadas em diferentes oca 
siões. Para ser diagnosticado FC são necessãrios pelo menos 
dois nâﬁultados elevados de Na e Cl no suor, sendo realizadas 
u*-' u 4 - ú - .~ 1 as dosagens em ocasioes diferentes, com tecnica muito mnnmcu\ 
sa e em laboratõrio de muita experiência. Pessoas normais ã 
apresentam valores em torne de 25mEq/1 e não devem exceder 
60mEq/1. Os valores podem variar com a ãrea da coleta, nature 
za e intensidade dos estímulos para a obtenção da amostra, di 
eta, atividade adrenocortical,administra§§® de ACTH, cortiso- 
na e salicilatos poucas semanas antes da prova. Resultados 
falsos positivos podem ser encontrados em meningites, tubercp 
loser, febre escanmtina, doença de Addison, hipotireoidismo , 
‹ desnutrição. mucopolissacaridose, diabetes in§ipBkE.'nefrog§ 
nico e outras. Falsos negativosIpd@mser\üstos1m.FC com edema, 
hipoproteinemia e nos chamadas formas secas de enfermidade. 
(8,5o,51_45) 
Apesar de se diagnosticar FC com valores de ckuetos 
acima de 60mEq/l e valores de sõdio acima de 40mEq/1, existem 
trabalhos que demonstram que hã valores intermediários ou se- 
ja, entre 40 e 60mEq/1 para cloretos, associados com doença 
pulmonar tﬁúca, de carãter familiar e onde a função pancreãti 
ca estã normal ou pouco alterada. Parece, então, que o envol- 
vimento pulmonar independe do envolvimento das glandulas sudo 
riparas na FC. (21,38)
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Muitos trabalhos demonstram que hã pouca ou nenhuma 
correlação entre o nível de cloretos no suor e a presença ou 
severidade de outras manifestaçoes da doença. (38) 
Pela análise radiológica verifica-se que o caso I 
apresenta comprometimento pulmonar mais acentuado que o caso 
II, tendo este pior prognóstico. Alëm disto, o caso Il tem me 
lhor prognóstico por ter iniciado mais tardiamente a sintoma- 
tologia da doença e por ter o quadro pulmonar mantido-se as.; 
sintomático após os 10 anos de idade e porque seu desenvolvi- 
mento pondo-estatural ë normal. Jã o caso I tem prognóstico 
mais reservado, visto que o envolvimento pulmonar vem pioran- 
do a cada internação e a sintomatologia nunca está totalmen- 
te ausente, permanecendo continuamente, tosse, roncos e sibi- 
los. Outro motivo deste prognóstico no caso I ë o fato de não 
ter passado ainda o perﬁxk,de puberdade, em que a doença pode 
piorar gravemente. Isto se explica pelo fato do aumento de es 
trogënios nesta época, que ocasionaria a estimulação das glãn 
dulas traqueais. Sabe-se também, que após os 10 anos de ida- 
de, as pacientes do sexo feminino têm pior prognóstico por ou 
tros motivos como a diminuição da atividade fisica e por ten- 
derem a se alimentar em menor quantidade. No sexo masculino 
hã melhor prognóstico quando o pêso ê mantido, quando hã ape- 
nas um sistema comprometido e quando o Raio-X de tórax ê nor- 
mal no 19 ano de apresentaçao da doença. (l8,20) 
O prognóstico da FC ê baseado no diagnóstico preco- 
ce, na adequada terapia anti-microbiana, em cuidados especi - 
ais e controle intensivo. Quando o ileo meconial está presen- 
te, a mortalidade ë alta, embora tenda a diminuir pelo pnmwes 
so das técnicas operatórias. Desta forma, quando as crianças
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sobrevivem no periodo neo-natal, o prognóstico ë melhor devi- 
do ao diagnostico e tratamento precoces. 
Pacientes negros tem forma pulmonar mais leve em re 
laçao aos brancos, porém a taxa de mortalidade infantil ë ele 
vada nestes pacientes,(2l,37) Mesmo sendo uma doença conside- 
rada rara em negros, pela maioria dos autores, demonstramos 
que pode ser encontrada e portanto, deve ser pensada e diag - 
nosticada. 
A FC ë relativamente pouco diagnosticada em nosso 
meio, por ser uma entidade pouco conhecida ou quando a conhe- 
cem, acham que ê muito rara e por não saberem interpretar cor 
retamente o teste do suor, não a investigam. Outra causa ë a 
falta de tëcnicos e aparelhagem para a realizaçao do teste. O 
diagnóstico deficiente deve-se também ao fato de que a FC po- 
de apmsenmuwsecomo uma patologia habitual em nosso meio, prin 
cipalmente em lactentes e crianças menores, em sua forma crô- 
nica como aguda (broncopneumonias, diarrëias, desnutriçao), 
dificultando ainda mais o diagnõstico diferencial. A isto so- 
ma-se o fato de a maioria dos pacientes com FC iniciarem sua 
sintomatologia precocemente, por cuja causa se omite o diag - 
nõstico e ë justamente este grupo que apresenta maior mortali 
dade. Nos ultimos anos, tem-se desenvolvido algumas técnicas 
para detectar a FC precocemente em grupos de RN, como a deter 
~ A minaçao dos níveis de albumina no meconio, conhecida como 
"BMC - test meconium strip". (42) 
O futuro desta enfermidade se baseia na investiga - 
ção de suas causas fundamentais e no desenvolvimento de mëto- 
dos confiãveis que permitam uma prevenção primaria, que deteç
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tem os indivíduos heterozigotos para permitir ao mëdico dar 
conselho genético oportuno ao pais, o que facilita o diagnos- 
tico prë-natal “in útero" da enfermidade. 
E importante realçar que um número apreciável destes 
enfenmw: alcançam a idade adulta, o que evidentemente nos leva 
a crer na possibilidade que a incidência desta enfermidade 
vem aumentando, no entanto, contra este fenômeno está o fato 
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